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序論; 体質性ビリ Jレピン血症には Gilbert病，
Dubin-Johnson症候群， Rotor型高ピリ jレピン血
症， Crigler-Najjar症候群等があり各々は血清ピ 
リjレビンの型や BSPを含む肝機能成績，肝組織学
的所見により区別されるが未だにその成因，分類等
k明確を欠く点も多い。今回某病院において間接型 
高ピリ Jレピン血症の 1例を観察し得たので報告す
る。
患者: 小 0三O子， 17才，高校生
既往歴: 7才の時にリウマチ熱，肝疾患なし。家
族歴: 父方の祖母が昨年肝炎I(_;罷患した以外肝疾
患なし，家族および直系血縁者に眼球結膜の黄染せ
る者もいない。
現病歴: 新生児黄症が他人に比して強かったと
いうがその程度は不明。以後正常に発育した。学令
期より眼球結膜の黄染を他人より指摘されてきたが
特に身体に異常を覚えなかったので放置していた。
特に易疲労性，全身倦怠感等も無く眼球結膜黄染度
の変化にも気付かなかった。本年 6月初旬に頭霊感
を自覚し来院した。
現症: 体格中等， 栄養良好， 全身皮膚および口 
蓋粘膜には黄症色不明瞭なるも眼球結膜の黄染を認
め，肝牌を触れず胸部その他の理学的所見に異常無
し。
検査成績: 血清総ピリルビン値 3.3mg/dl，直接
型 0.7mgjdl，間接型 2.6mgjdl，BSP を含む肝機
能検査に異常無し。尿尿検査に異常無く胆嚢造影も
正常。肝生検において組織学的に異常無く鉄頼粒の
沈着なし。末梢血所見では Hb.90%，R. 409万， 
W. 6000，赤血球抵抗は最小 0.46%，最大 0.36%で
あり赤血球寿命の見かけ上の半減期は 22日，また
網状赤血球の増加は認められなかった。
経過: 入院当初急性糸球体腎炎を併発していた
ので治療した以外特別の治療はせず食思，睡眠共に
良好。黄痘指数 10，._15倍を退院迄持続した。
考察: この患者の発病歴， 血中間接型「ピ」の
増量，肝機能および肝組織学的所見に異常無く明ら
かな溶血性所見を認めない点から G i1bert病と考え
られる。 Gi1bert病は稀に肝腫を触れる場合もある 
という。病因としては肝細胞内の Glucuronyl
transferaseの欠損，肝細胞内へ血、清中よりピリ
ルピン取入れの障害等が考えられている。特に間
接「ピ」値が 5mg/dl以上の場合は Glucuronyl 
transferaseの欠損(同様の欠損は新生児にみられ
る Crigler-NaJjar症候群にみられる。 しかしその
程度は Gilbert病の方がずっと軽い〉が考えられ
るが 5mg/dl以下の場合は生体内におけるグルク
ロン酸抱合は正常であり試験管内における肝の 
Glucuronyl transferaseの活性度は正常であるとし1
う。時には Hb濃度や網状赤血球数が正常である
にもかかわらず赤血球寿命の短縮する症例もみられ
るがこの場合軽度の溶血性疾患との鑑別が困難とな
り過去において Gi1bert病と診断された疾患に溶
血性素因も否定出来ないとの説がある。本症例も網
状赤血球の増加は認められないが赤血球寿命および
赤血球抵抗がやや減弱しており軽い溶血の存在も否
定出来ないとしても溶血性貧血よりむしろ Gilbert
病のカテゴリーに属するものと考えられる。逆に
Gilbert病を非溶血性疾患としてあっかうならば軽
度の溶血を疑わせるものは除外すべきであ り，本症l
例もその意味ではむしろ先天性溶血疾患の酵素欠乏
を伴う mid-stateとすべきかも知れない。 ともあ
れこれらの疾患の原因は一元的では無いにせよ予後
は良好であるが，酵素活性を阻害する様な薬物，精
神肉体的過労，ストレスを避ける様指導する事が望
ましい。 
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